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Objectif 


• Diagnostiquer une neuropathie peripherique. 


O n denombre plus d'une centaine de causes 
connues de neuropathies peripheriques. 

Diagnostiquer une neuropathie necessite 
done une demarche rigoureuse pour limiter le nombred'examens 
complementaires utiles a la recherche etiologique en fonction du 
type de neuropathie rencontree et du contexte Clinique. Cette 
demarche s'appuie principalement sur les donnees de I'interro- 
gatoire, de I'examen Clinique et de I'etude electrophysiologique, 
prealable indispensable a la recherche etiologique ciblee. 

GRANDS CADRES PATHOGENIQUES 

Selon la topographie (tableau d 

1. Polyneuropathie 

Les symptomes et signes sont grossierement bilateraux et 
symetriques, et a predominance distale, touchant d'abord les 
membres inferieurs, puis les membres superieurs. Selon les cas, 
I'atteinte est a predominance motrice ou sensitive (tableau 2). 


4. Neuronopathie sensitive et neuronopathie motrice 

La cible du processus pathologique est le corps cellulaire des 
neurones sensitifs ou moteurs dont les axones degenerent secon- 
dairement (v. ci-apres). 

Selon la structure atteinte (fig. i a 3) 

Telle ou telle cause entraTne plus volontiers un type lesionnel 
precis : axonal, demyelinisant. Par exemple, une chimiotherapie 
occasionne une polyneuropathie de mecanisme surtout axonal. 
Le caractere demyelinisant avec blocs de conduction multiples 
d'une neuropathie apparemment primitive doit faire rechercher 
d'autres elements evocateurs d'une polyradiculonevrite inflam- 
matoire demyelinisante chronique. Des vitesses de conduction 
ralenties de fagon homogene, mais sans bloc de conduction 
orienteront plutot vers une neuropathie hereditaire. Cependant, 
une atteinte initialement myelinique a toujours un retentissement 
axonal dont I'evolutivite et I'intensite sont d'autant plus importantes 


2. Mononeuropathie et mononeuropathie multiple 
(multinevrite) 

L'atteinte est focale, touchant un ou plusieurs troncs nerveux, 
et survient le plus souvent de fagon aigue. Les mecanismes sont 
surtout compressifs ou ischemiques (vascularites) [tableau 3]. 

3. Polyradiculonevrite 

L'atteinte est (par definition) d'origine inflammatoire. II s'agit le 
plus souvent d'une myelinopathie, pouvant toucher les troncs nerveux 
sur toute leur longueur (y compris les racines). La distribution des defi- 
cits est grossierement symetrique ou multifocale. Au plan electro- 
physiologique, les vitesses de conduction nerveuse sont ralenties, 
et la presence de blocs de conduction est quasi pathognomonique 
de I'affection. Lorsque les symptomes apparaissent de fagon aigue 
(par convention moins d'un mois entre le debut et le deficit maximal) 
on parle de syndrome de Guillain et Barre. En cas d'installation plus 
lente, on parle de polyradiculonevrite chronique. 


Tableau 1 


Classification anatomique 
des neuropathies peripheriques 


NEUROPATHIES GENERALISEES SYMETRIQUES (POLYNEUROPATHIES) 


Lesions axonales 



axonopathies 

distales 


neuronopathies 


sensitives 

motrices 

sensitivo-motrices 

motrices 

sensitives 


Lesions myeliniques myelinopathies 

atteintes du systeme 
nerveux autonome 

NEUROPATHIES FOCALES (MONONEUROPATHIES) 

ET MULTIFOCALES (MONONEUROPATHIES MULTIPLES) 
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a apprecier que ces lesions axonales conditionnent le pronostic 
fonctionnel. La classification des neuropathies peripheriques est 
fonction de la structure du systeme nerveux peripherique initia- 
lement lese et du type histologique lesionnel que nous allons 
detainer. 

1. Neuronopathies 

Selon le type de neurone atteint, elles peuvent etre sensitives 
ou motrices. La cible du processus pathologique n'est ni I'axone 
ni sa gaine de myeline mais le corps cellulaire du neurone. 

/ Dans les neuropathies sensitives, il semble exister une sensibilite 
particuliere des neurones des ganglions rachidiens posterieurs 
dont le mecanisme est mal connu : caracteres biochimiques par- 
ticulars de leurs membranes et de leur cytoplasme ? Barriere 
hemato-nerveuse incomplete ? Les deficits cutanes sont volontiers 
asymetriques, concernant aussi bien les nerfs longs que courts ; 
la dysfonction n'est pas longueur-dependante (au contraire des 
axonopathies distales). Du fait des fonctions de ces neurones, des 
syndromes hyperalgiques et des atteintes du systeme nerveux auto- 
nome ne sont pas rares. Une ataxie est souvent precoce, compte 
tenu de la degenerescence des grosses fibres qui arrivent des 
troncs nerveux, alterant particulierement la sensibilite profonde, 
et de I'atteinte des axones qui vont constituer les cordons poste- 
rieurs de la moelle. La destruction des corps cytoplasmiques 
explique revolution non regressive des symptomes. 

/ Les neuronopathies motrices pures sont rares et en fait cor- 
respondent a des atteintes des neurones des cornes anterieures 


de la moelle epiniere, done purement medullaires : poliomyelite 
anterieure aigue, sclerose laterale amyotrophique (avec en plus 
une atteinte du faisceau pyramidal), amyotrophies spinales, etc. 

2. Myelinopathies (fig. 1) 

La demyelinisation commence habituellement au niveau du 
noeud de Ranvier qui s'elargit anormalement par retraction des 
boucles de la gaine de myeline. Peu a peu, se trouve ainsi realisee 
une demyelinisation segmentaire internodale par mise a nu plus 
ou moins complete et extensive de I'axone entre 2 noeuds de Ranvier 
successes. II peut exister de multiples zones de demyelinisation 
segmentaire distributes au hasard. Un tel processus, de type 
inflammatoire en particulier, stimule la division des cellules de 
Schwann qui peuvent alors induire une remyelinisation. C'est 
alors que Ton observe une diminution des distances internoda- 
les qui deviennent tres variables par rapport aux distances rela- 
tivement constantes entre les noeuds de Ranvier d'origine. La 
demyelinisation s'apprecie particulierement en microscopie 
electronique. Sur coupes transversales, la gaine de myeline est 
anormalement fine par rapport au diametre axonal, du fait d'un 
nombre trop petit de lamelles myeliniques qui peuvent etre 
incompletement compactees. Lorsque les phenomenes de 
demyelinisation-remyelinisation se succedent de faqon chronique 
ou meme rechutent apres des phases d'interruption de duree 
variable, il apparaTt une proliferation concentrique en « bulbes 
d'oignon » de fragments cytoplasmiques nuclees ou non de 
cellules de Schwann autour des axones. 


- OU'EST-CE QUI PEUT TOMBER A L'EXAMEN ? ■ 

I Void une serie de questions qui, a partir d’un exemple de cas clinique, 
pouirait concemer l’item « Neuropathie peripherique ». 


Les 6 a 7 questions posees a propos d’un 
cas clinique devront traduire la transver- 
salite qui est recherchee dans la reforme 
du programme du 2 e cycle des etudes 
medicales. Il s’agit done de savoir orienter 
le diagnostic etiologique et proposer des 
schemas de modalites therapeutiques 
symptomatiques et des causes variees des 
mononeuropathies, mononeuropathies 
multiples, polyneuropathies et polyradiculo- 
nevrites. De nombreuses pathologies sont 
done concernees. Bien sur, ces objectifs 
ne pourront etre atteints qu’apres un inter- 
rogatoire et un examen clinique systema- 
tiques qui conduiront a une demande hie- 
rarchisee des examens complementaires. 
Examen de cas clinique : 

Un m a eon de 60 ans, ne au Portugal, vit 
en Creuse depuis Page de 20 ans. Depuis 


plusieurs annees, il se plaint de pares- 
thesies distales des quatre membres et 
de crampes nocturnes des mollets. Il est 
suivi par un cardiologue pour une 
fibrillation auriculaire decouverte il y a 
2 ans. Depuis quelques jours, il se plaint 
de douleurs tres intenses des regions 
posterieures des cuisses. Son medecin 
s’interroge sur l’apparition recente sub- 
aigue d’une diplegie faciale. Comme seul 
antecedent, on lui connait un accident 
grave suite a la chute d’un echafaudage 
il y a une douzaine d’annees qui avait 
necessite une splenectomie en urgence. 
Les questions peuvent etre nombreuses 
et diverses : 

o Quels sont les elements susceptibles 
d’orienter vers une atteinte du systeme 
nerveux peripherique ? 


0 En face de dette situation, defmissez 
et precisez le type d’atteinte nerveuse 
peripherique en fonction du niveau et de 
la diffusion de 1’atteinte (radiculaire, 
plexique, tronculaire ; dans cette demiere 
hypothese, s’agit-il d’une mononeuro- 
pathie, mononeuropathie multiple, 
polyneuropathie, polyradiculonevrite ?). 
0 Quels sont les examens comple- 
mentaires utiles ? pourquoi ? dans quel 
ordre sont-ils a demander ? 

0 Discutez des mecanismes des lesions 
nerveuses peripheriques (axonal ; myeli- 
nique ; mixte). 

0 En fonction des donnees du texte qui 
vous est sounds et des reflexions qui en 
resultent, quelles sont les causes que 
vous devez successivement discuter ? 

0 Que pouvez-vous discuter d’ordre thera- 
peutique symptomatique et etiologique ? 


Elements de reponse dans un prochain numero 
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3. Axonopathies 

/ La degenerescence wallerienne est induite par une section des 
fibres nerveuses qui conduit a une degenerescence de leur partie 
distale (fig. 2). Du fait de ['interruption du transport axonal, les 
axones distaux se retractent et se desintegrent. Au 3 e jour environ, 
les debris myelino-axonaux sont reduits a I'etat de globules ou 
d'ovoTdes et phagocytes, alors que, parallelement, se multiplied 
les cellules de Schwann qui s'assemblent en bandes cytoplas- 
miques aplaties (bandes de Bungner). En cas de deplacement et 
d'eloignement importants des bouts distaux et proximaux de la 
section nerveuse, il ne pourra y avoir de reparation spontanee 
du ou des troncs nerveux. 

/ L'axonopathie distale se caracterise par une atteinte sensitivo- 
motrice symetrique a debut distal, de progression proximale 
( dying back ) [fig. 3] ; il s'agit done d'une degenerescence retro- 
grade de I'axone. L'atteinte debute habituellement au niveau des 
axones les plus longs, done cliniquement au niveau des membres 
inferieurs : la dysfonction est dite longueur-dependante. Devolu- 
tion est habituellement regressive lorsque la cause disparaTt (e'est 
notamment le cas des neuropathies toxiques et carentielles). 

4. Types de fibres atteintes 

/ Dans les lesions des petites fibres, les neuropathies peuvent se 
presenter sous la forme d'un deficit sensitif limite aux sensibili- 
tes thermiques et douloureuses avec atteinte moderee de la sen- 
sibilite tactile ; la sensibilite epicritique et proprioceptive est nor- 
male. II existe done une dissociation de la perception des 
sensibilites, de type syringomyelique. Ces anomalies evoquent 
plus particulierement le diabete, I'amylose, la lepre ou certaines 
neuropathies sensitives hereditaires. 

/ Dans les lesions des grosses fibres myelinisees, les patients atteints 
presentent une areflexie generalisee, des troubles de la statique 
avec signe de Romberg, une main instable ataxique, des troubles 
sensitifs proprioceptifs et, assez frequemment, un tremblement 
des extremites. 

/ L'atteinte concomitante du systeme nerveux vegetatif est souvent 
associee a l'atteinte des petites fibres myelinisees comme au cours 
de I'amylose et du diabete ainsi que, parfois, des porphyries. 

/ Les neuropathies motrices sont rares et d'explication difficile. On 
peut les observer dans le cadre d'une maladie de Charcot-Marie- 
Tooth, d'un syndrome de Guillain et Barre et de formes de neuro- 
pathies dysimmunes, asymetriques, predominant aux membres 
superieurs, associees a des blocs de conduction multifocaux 
concernant presque exclusivement les fibres motrices. 

5. Lesions du tissu interstitiel 

Des lesions variees du tissu interstitiel sont possibles au niveau 
de I'endonevre, de I'epinevre et du perinevre. II peut s'agir d'ano- 
malies concernant les vaisseaux (infiltrats cellulaires perivascu- 
laires, vascularites), d'une proliferation exageree du tissu collagene 
interstitiel, de I'apparition de macrophages plus ou moins charges 
de debris lipidiques, de cellules inflammatoires, de granulomes, 
de cellules anormales parfois malignes, ou de depots divers (amy- 
lose, immunoglobulines...) au niveau de I'endonevre. 


POINTS FORTS 

a retenir 


II existe plus d'une centaine de causes possibles pour une 
neuropathie peripherique. L'examen electromyographique 
vient en complement de l'examen clinique et de I'interrogatoire, 
pour realiser un veritable bilan « electroclinique », qui permet 
de classer une neuropathie selon son mode evolutif, sa 
topographie et le processus pathologique suppose. 

Cela permet de limiter le nombre de causes possibles pour 
un patient donne et done le nombre d'examens complementaires. 

Avant de retenir une cause, il faut toujours confronter le 
type de neuropathie observee au(x) type(s) de neuropathie(s) 
susceptible(s) d'etre induite(s) par celle-ci. 

Devant une neuropathie chronique avec atteinte des 
petites fibres associee a des troubles vegetatifs, deux 
origines principals a evoquer: le diabete et I'amylose. 

L'ethylisme chronique et le diabete sont les deux 
principales causes de neuropathie peripherique dans les 
pays industrialises. 

Quel que soit le type de neuropathie, toujours penser au 
diabete et au VIH. 

Environ 10 a 20 % de neuropathies d'etiologie 
indeterminee (presque toujours des neuropathies axonales 
chroniques). 

Penser a une neuropathie hereditaire meme si la revelation 
est tardive. II peut etre important d'examiner les autres 
membres de la famille. 

La biopsie nerveuse est indiquee en particulier devant : 
une mononeuropathie multiple, surtout en cas de douleurs, 
devolution rapide, de syndrome inflammatoire, et d'une 
neuropathie axonale chronique devolution pejorative, apres 
un bilan etiologique pousse. 


DEMARCHE DIAGNOSTIQUE 
Principes generaux 


La conduite du diagnostic d'une neuropathie peripherique se 
deroule schematiquement en trois etapes. 

/ La premiere etape consiste a evoquer puis confirmer le diagnostic 
de neuropathie peripherique : e'est le role de I'interrogatoire, 
puis de l'examen clinique et de l'examen electrophysiologique. 
/ La deuxieme etape consiste a tenter de classer la neuropathie 
dans un grand cadre topographique (polyneuropathie, mono- 
neuropathie multiple, polyradiculonevrite, etc.) et pathogenique 
(axonopathie, myelinopathie...) : e'est le role de l'examen clinique 
puis de l'examen electrophysiologique. 

/ La troisieme etape consiste a etablir le diagnostic etiologique de 
la neuropathie. Cette etape est plus ou moins longue et difficile 
en fonction des cas. Elle s'appuie, d'une part sur une analyse electro- 
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Tableau 2 


Orientation du diagnostic etiologique 
d’une polyneuropathie 



Aigue 


Subaigue 


Chronigue 


AXONALE 


Forme axonale 
de Guillain et Barre (rare) 
Porphyrie aigue 
intermittente 
Vascularite 

Metabolique (diabete...) 
Toxique 

Maladies de systeme 
Amylose acquise 

Metabolique (diabete...) 
Toxique 

Maladies de systeme 
Hereditaire (maladie de 
Charcot-Marie-Tooth, type 2 ) 


DEM YELI N ISANTE 


Syndrome de Guillain 
et Barre 


Polyradiculonevrite 
subaigue (eventuellement 
secondaire : myelome 
condensant) 

Demyelinisation heteroqene 

(blocs de conduction) 
Polyradiculonevrite 
chronique 

Demyelinisation homoqene 

Hereditaire (maladie de 
Charcot-Marie-Tooth, type 1) 
Rares causes toxiques 
(amiodarone) 


Clinique rigoureuse, et d'autre part sur une bonne connaissance 
des grands cadres etiologiques relevant de specialites aussi 
variees que I'endocrinologie, I'infectiologie, I'hematologie et la 
medecine interne au sens large. 

Approche Clinique 

/ L'interrogatoire permet de preciser les antecedents personnels 
et familiaux, la prise de medicaments et I'exposition eventuelle 
a des toxiques environnementaux. II recueille les doleances du 
patient : gene motrice, troubles sensitifs subjectifs (intensity 
type et facteurs declenchants eventuels), troubles de I'equilibre, 
crampes, tremblement, manifestations evoquant une dysauto- 
nomie (troubles genito-urinaires, acceleration du transit, malaises 
evocateurs d'hypotension orthostatique, troubles vasomoteurs, 
hypo- ou hypersudation). II precise les modalites evolutives 
(installation aigue/subaigue/chronique, evolution progressive/a 
rechutes). 

/ L'examen Clinique recherche des arguments objectifs en faveur 
d'une neuropathie peripherique : troubles sensitifs objectifs, 
areflexie tendineuse, deficits moteurs, amyotrophie. II peut mettre 
en evidence des signes orientant vers une neuropathie hereditaire : 
pieds creux, amyotrophie peroniere (« mollets de coq »), cypho- 
scoliose. II precise la distribution spatiale des troubles : symetrie 
ou asymetrie, atteinte d'un ou de plusieurs troncs nerveux, 
atteinte distale exclusive ou distale et proximale. II determine en 
outre les modalites de I'atteinte sensitive : troubles sensitifs pro- 
fonds (atteinte des grosses fibres myelinisees), deficit thermo- 
algique isole (atteinte des petites fibres myelinisees et des fibres 
amyeliniques). L'examen d'un patient suspect de neuropathie 
peripherique doit etre complete par un examen general qui peut 
parfois utilement orienter vers une cause precise. 


Examen electrophysiologique 

II constitue un temps crucial dans le bilan d'une neuropathie. 
II est essentiel d'en connaTtre les grands principes et les limites, 
la limite principale etant que l'etude des vitesses de conduction 
nerveuse ne renseigne que sur le fonctionnement des fibres les 
plus rapides, c'est-a-dire les fibres myelinisees de gros calibre. 
Ainsi, les vitesses de conduction et les amplitudes motrices ou 
sensitives peuvent etre normales en cas d'atteinte elective des 
petites fibres myelinisees et (ou) des fibres amyeliniques. 

/ L'etude des vitesses de conduction motrice (stimulo-detection) 
s'effectue en stimulant electriquement les troncs nerveux en 
differents points de leur trajet, et en recueillant un potentiel 
moteur en surface, sur les muscles innerves par les nerfs stimules. 
Les parametres enregistres sont : 

- I'amplitude du potentiel moteur (en millivolts, mV), la « latence 
distale » (exprimee en millisecondes, ms, entre la stimulation la 
plus distale et le debut de I'apparition du potentiel musculaire) ; 

- la vitesse de conduction motrice (obtenue en divisant la distance 
entre deux points de stimulation par la difference des latences 
obtenues: d/ 8t ; unite : le metre/seconde, m/s) ; 

- la latence des ondes F : ce sont des ondes tardives, qui donnent 
des indications sur la conduction proximale. 

/ L'etude des vitesses sensitives s'effectue par stimulation des 
fibres sensitives d'un tronc nerveux en un point de son trajet, et 
enregistrement d'un potentiel sensitif en un autre point, sur le 
meme tronc nerveux. Les parametres enregistres sont : 

- I'amplitude du potentiel sensitif (en microvolts, jllV) ; 

- la vitesse de conduction sensitive (en metres/seconde) obtenue 
en divisant la distance entre stimulation et recueil par la latence 
d'obtention du potentiel. 


Tableau 3 


Principales causes a evoquer devant 
une mononeuropathie multiple 


Evolution aigue ou subaigue 

Vascularites systemiques 
panarterite noueuse, maladie de Churg et Strauss 
lupus erythemateux aigu dissemine 
polyarthrite rhumatoTde 

Cryoglobulinemie 

(eventuellement associee a une hepatite C) 

I Diabete 

Infections 

VIH 

borrelioses (maladie de Lyme) 

I Lymphomes malins, tres rarement cancers solides 
SarcoTdose 

Evolution chronique 

Neuropathies motrices multifocales avec blocs de conduction 
Neuropathie hereditaire avec sensibilite a la pression 
I Lepre 
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Figure 1 


Demyelinisation acquise de type inflammatoire. 

A - Systeme nerveux peripherique normal. 

B - Demyelinisation segmentaire au hasard, debutant au niveau des noeuds de Ranvier : presence de lymphocytes et de macrophages ; pas 
d'atteinte de I'axone. 

C - Zones de remyelinisation d'ages differents. 

D - Dans quelques cas, I'atteinte demyelinisante initiale peut etre responsable d'une lesion axonale et d'une amyotrophie. 

E - Repousse axonale. 

F - Myelinisation des axones qui regenerent : bouquets de regenerescence. Cette repousse axonale n'est pas toujours fonctionnellement 
efficace, si bien que I'amyotrophie peut persister et une atteinte retrograde du cytoplasme neuronal apparaitre. 


L'examen de stimulodetection, en plus de confirmer et topo- 
graphier I'atteinte du systeme nerveux peripherique, permet d'en 
apprecier de fagon non invasive le processus physiopathologique 
(v. supra). La myeline engainant de fagon discontinue les fibres 
nerveuses assure une conduction saltatoire rapide de I'influx 
nerveux en agissant comme un « isolant ». C'est pourquoi, sche- 
matiquement, une neuropathie demyelinisante se traduira par 
une reduction des vitesses de conduction, et un relatif respect de 
I'amplitude des potentiels moteurs (sauf lorsque de nombreu- 
ses fibres ont degenere). La presence de blocs de conduction 
ou d'aspects de dispersion temporelle des potentiels est tres 
evocatrice de demyelinisations segmentaires (fig. 4). Au contraire, 
une neuropathie axonale se traduit generalement par une dimi- 
nution d'amplitude des potentiels moteurs, avec un relatif respect 
des vitesses de conduction (sauf si la perte en fibres myelinisees 
de gros calibre, fibres les plus rapides, est tres importante). 

L'electromyogramme (ou examen de detection a I'aiguille) se 
deroule en introduisant dans les muscles a etudier une aiguille 
de petit calibre et en enregistrant les activites musculaires spon- 
tanees (de repos) et lors d'efforts de contraction volontaire. La 
presence d'activites musculaires au repos (fibrillation) traduit 
habituellement une denervation active, c'est-a-dire la presence 


de fibres musculaires qui ont perdu recemment ou sont en train 
de perdre leur innervation. Les aspects observes sur les traces 
d'effort renseignent sur I'etendue de la perte en fibres nerveuses 
(la reduction des unites motrices enregistrables etant directement 
liee a la perte en fibres nerveuses motrices), c'est pourquoi cette 
partie de l'examen a une valeur pronostique. 

Au terme du premier bilan que constituent l'examen clinique 
et I'exploration electrophysiologique, le clinicien doit, dans le meilleur 
des cas, etre en mesure de porter un diagnostic electroclinique, 
precisant le mode d'installation et revolution des symptomes et 
des signes, le type de fibres nerveuses atteintes, la distribution 
des lesions, le processus pathologique suppose et la severite de CN 



Pour en savoir plus 

1 Neuropathies peripheries : 

1 Ultrastructural study 

polyneuropathies 

of the human diseased 

et mononeuropathies multiples 

peripheral nerve 

Bouche P, Leger JM, Vallat JM 

Vital C, Vallat JM 

(volumes 1 et 2) 

(2 nd ed.) 

Paris : Doin, 2003 

New York : Elsevier, 1987 
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Examens de premiere intention 

Un certain nombre d'examens simples permettent de mettre en 
evidence une etiologie, ou au moins d'orienter vers certaines causes. 

Ce bilan peut comprendre : hemogramme, VS, ionogramme 
sanguin, uree, creatinine, ASAT, ALAT, phosphatases alcalines, ^GT, 
glycemie a jeun et post-prandiale, electrophorese des proteines 
seriques et urinaires avec immunofixation, folates, B12, T4, TSHus, 
serologie VIH, radiographie du thorax. 

Bilan complementaire 

II sera realise selon le contexte general et le type de la neuropathie. 

1. Serologie 

Elle peut dependre du contexte : 

-VIH ; 

- borrelia : si le contexte est evocateur de meningo-radiculo- 
nevrite apres morsure de tigue ; 

- hepatite B : surtout utile dans un contexte de mononeuropathie 
multiple si une panarterite noueuse est suspectee ; 

- hepatite C : si la mononeuropathie est multiple ou gu'il existe 
une neuropathie axonale sensitive, surtout en cas de cryoglo- 
bulinemie ; 

- Campylobacter jejuni : en cas de suspicion de syndrome de 
Guillain et Barre ( v . . item n° Q122). 

2. Examens immunologiques 

Anticorps antinucleaires, anticorps anti-DNA, anticorps anti-SSA, 
anti-SSB, anticorps anti-cytoplasme des polynucleaires (ANCA), 
enzyme de conversion de I'angiotensine sont interessants pour 
rechercher une maladie de systeme ou une vascularite associee 
a la neuropathie. 

3. Ponction lombaire 

Elle presente trois interets principaux : 

- etayer un diagnostic de polyradiculonevrite aigue ou chronigue 
en montrant une hyperproteinorachie isolee (dissociation albu- 
mino-cytologique) ; 

- rechercher une meningite lymphocytaire associee a la neuropathie 
(dans le cadre d'une meningo-radiculonevrite), et la presence 
eventuelle de micro-organismes par serologie ou polymerase 
chain reaction (borreliose) ; 

- mettre en evidence des cellules anormales, notamment si suspi- 
cion de lymphome malin avec infiltration radiculaire. 

4. Biopsie nerveuse ou neuro-musculaire 

L'examen histopathologique du nerf peripherique a perdu de 
son interet pour le diagnostic de la plupart des neuropathies 
hereditaires, ou il est supplante par la genetique moleculaire, et 
dans les polyradiculonevrites chroniques, ou I'analyse electro- 
clinique combinee a celle du liquide cephalo-rachidien peut le plus 
souvent suffire pour le diagnostic. Dans ces neuropathies, la biopsie 
garde cependant un grand interet pour les cas atypiques. 

Parmi les principales indications actuelles de la biopsie nerveuse, 
on peut citer : 
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Restes 

myelino-anoxaux 



Amyotrophie 


Amyotrophie 





inimrrtr 



Repousse axonale 



Remyelinisation 


Figure 2 
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Degenerescence wallerienne. 

Systeme nerveux peripherique normal. 

Section axonale. 

Degenerescence de la partie proximale vers la partie distale 
des fibres nerveuses, avec apparition de macrophages qui 
adherent a la membrane basale. 

Les macrophages ont penetre la basale des cellules de Schwann 
pour detruire et phagocyter les restes myelino-axonaux. 
On note I'apparition d'anomalies du corps neuronal par 
degenerescence retrograde et d'une amyotrophie. 
Repousse axonale et debut de la remyelinisation. 



Figure 3 


Axonopathie. L'atteinte debute au niveau du corps cyto- 
plasmique neuronal et entraTne une degenerescence axonale 
distale de type retrograde : dying back et une amyotrophie 
(systeme nerveux peripherique normal : v. fig. 2A). 
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Figure 4 


Vitesse de conduction motrice du nerf median droit. Aspect typique d'une neuropathie demyelinisante. 

La latence motrice distale est allongee a 5,9 ms (N < 3,8 ms) avec une amplitude motrice normale. 

La vitesse de conduction motrice est ralentie a 28,2 m/s (N > 48 m/s). 

L'amplitude du potentiel est diminuee de 62 % et sa duree augmentee de 46 % (dispersion temporelle) apres stimulation proximale, 
temoignant d'une demyelinisation focale a I'avant-bras (entre les 2 sites de stimulation). 


- la recherche d'une vascularite, generalement devant une mono- 
neuropathie multiple ou une polyneuropathie axonale devolution 
rapide et severe accompagnee d'un syndrome inflammatoire bio- 
logique (on prelevera alors souvent un fragment de muscle en meme 
temps que de nerf pour augmenter le rendement de I'examen) ; 

- la recherche d'une amylose devant un contexte evocateur : 
neuropathie axonale d'etiologie indeterminee avec atteinte pre- 
ferentielle des petites fibres et signes de dysautonomie ; 

- I'affirmation d'une infiltration lymphomateuse, surtout s'il existe 
une alteration de I'etat general et une neuropathie douloureuse ; 

- la confirmation d'une lepre ou d'une sarcoTdose. 

5. Autres examens 

Selon le contexte, on peut etre amene a pratiquer divers examens 
tels que le scanner thoraco-abdomino-pelvien, les radiographies 
du squelette, la biopsie osteo-medullaire a la recherche d'un cancer 
solide ou d'un lymphome, la biopsie des glandes salivaires acces- 
soires (pour confirmer un diagnostic de syndrome de Gougerot- 
Sjogren ou d'amylose), la recherche d'anticorps anti-HU (en cas de 
neuronopathie sensitive subaigue supposee paraneoplasique). 

Une etude genetique sera egalement realisee en fonction du 
contexte : histoire familiale, pieds creux, cyphoscoliose, amyotrophie 
peroniere severe chez un adulte jeune... ■ 


MINI TEST DE LECTURE 


A/VRAI ou FAUX? 


□ Une neuropathie demyelinisante oriente en premiere 
intention vers une origine toxique. 

0 L'absence d'areflexie elimine le diagnostic 
de polyneuropathie. 


B/OCM 


Un patient de 72 ans est hospitalise pour neuropathie 
sensitivo-motrice douloureuse et asymetrique. 

Vous suspectez une mononeuropathie multiple. 

Parmi les causes ci-dessous, citez celles qui vous 
paraissent compatibles. 

□ Periarterite noueuse. 

0 Ethylisme chronique. 

0 Prise a long terme d'amiodarone. 

□ Cryoglobulinemie. 

0 Hypothyroid ie. 

'P ‘i : a / A !d : V : sesuode^j j 



A partir du 15 mai 


retrouvez vos revues sur : 
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